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figure i Radiographie thoracique de face (A) 
et tomodensitometrie thoracique (B) montrant des masses 
bilaterales. 


CET HOMME DE 65 ANS etait atteint d’une beta-thalassemie ayant conduit 
a une splenectomie a I’age de 30 ans. II etait traite par hydroxyuree. II avait, 
de plus, une hypertension arterielle pulmonaire traitee par bosentan. L’analyse 
du gene HBB (codant la beta-globine) revelait une heterozygotie composite 1 
avec une mutation par deletion inhabituelle (-30 (T > A) 3+) et la deletion 
dite senegalaise (fig. 1). Des masses intrathoraciques etaient apparues 
depuis une vingtaine d’annees (fig. 2). L’hypothese de foyers d’erythropoiese 
extramedullaire etait la plus probable, du fait de I’aspect en imagerie 
et du caractere non evolutif des lesions. 

L’hematopoiese extramedullaire, reactionnelle a I’anemie chronique, 
peut atteindre la rate, le foie et les ganglions et survient chez pres de 20 % 
des sujets porteurs d’une thalassemie intermediaire; plus rarement, il se forme 
des masses pseudo-tumorales, au niveau thoracique ou paravertebral. 2 
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FIGURE 2 

Schema 
de la deletion 
« senegalaise » 
qui emporte 
entierement 
la partie codante 
du gene HBD 
(codant la 
5e\TO(-globine) 
et le promoteur 
du gene HBB. 
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